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ABSTRACT 
A case of antiphospholipid antibody syndrome, accompanied by valvular heart disease and Moya moya 
syndrome, has never been reported. Here, we report on a case that had mitral regurgitation and Moya moya 
syndrome, associated with antiphospholipid antibody syndrome secondary to systemic lupus erythematosus. This 
patient underwent a mitral valve replacement for mitral valve regurgitation. The postoperative course was 
uneventful, and the pathological findings of the mitral valve showed a degenerative change, due to chronic 
inflammation, a proliferative fibrous change and calcification, but without thrombus formation. However, the 
patient returned to the hospital with a cerebral hemorrhage, which was caused by Moya moya syndrome. Surgical 
drainage was performed, and the patient was discharged without any complications. The patient is on anticoagul-
ation and immunosuppression drugs, with no problems to date. (Korean Circulation J 2003;33 (7):620-624) 
 
KEY WORDS：Antiphospholipid syndrome；Lupus erythematosus, systemic；Heart valve disease；Moyamoya 
disease. 
 
 
서     론 
 
항인지질 항체 증후군은 1986년 처음 기술된 일련
의 혈전성 질환으로 정맥 및 동맥 혈전증, 반복되는 유
산과 혈소판 감소증 등을 특징으로 하는 자가 면역 질
환으로 알려져 있다.1)2)  
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병태 생리는 정확히 알려져 있지는 않으나 임상적으
로는 심부 정맥 혈전증과 같은 정맥 혈전증, 폐 색전증, 
뇌졸중, 일과성 허혈성 발작, 급성 심근 경색증 같은 동
맥 혈전증, 그리고 반복성 유산, 혈소판 감소증 등을 보
이며, 검사실 소견상 Anticardiolipin 항체(Ig G 또는 
Ig M) 양성 혹은 lupus anticoagulant 양성 등의 특징
이 있을 때 항인지질 항체 증후군으로 정의한다.3)6) 항
인지질 항체 증후군은 전신성 홍반성 루푸스 같은 결체 
조직 질환과 밀접하게 연관되어 있는 것이 특징이며 실
제로 항인지질 항체가 루푸스 환자의 40~50%에서 발
견되고 있다.6) 이런 항인지질 항체 증후군에서 판막 폐
쇄 부전, 판막 비후와 같은 심장 판막의 침범과 또한 
일과성 허혈성 발작, 뇌졸중과 같은 뇌혈관 질환이 동
반되는 경우가 보고되고 있다.5)7) 하지만 동일 환자에
서 심장 판막과 뇌혈관을 동시에 침범하여 뇌출혈을 일
으킨 경우는 아직까지 보고된 바가 없다. 
저자 등은 전신성 홍반성 루푸스에 2차적으로 병발
된 항인지질 항체 증후군 환자에서 승모판 폐쇄 부전과 
또한, 대뇌 동맥 폐쇄에 따른 이차성 모야 모야 증후군
으로 인한 뇌출혈이 발생한 경우를 경험하였기에 보고 
하는 바이다. 
 
증     례 
 
환  자：김  ○, 남자, 38세. 
주  소：기면, 두통. 
현병력：상기 환자는 3일전 부터의 지속적인 두통과 
4시간 전 부터의 의식 저하를 주소로 내원하였다. 과거
력상 2년전 타병원에서 승모판막 폐쇄 부전증 및 만성 
신부전증 진단받고 치료하던 중, 호흡 곤란 증세가 심
해져 내원 3개월전 본원에 입원하여 승모 판막 대치술
을 시행 받았다. 당시 문진상 광 과민성(photosensiti-
vity)과 양측 볼의 홍조(malar rash), 검사실 소견상 
partial thromboplastin time(PTT) 연장 소견, 항핵 
항체(antinuclear antibody, ANA) 양성, 항인지질 항
체(antiphospholipid antibody) 양성으로 전신성 홍반
성 루프스(systemic lupus erythematous)에 동반된 
2차성 항인지질 항체 증후군으로 진단받았다. 환자는 
승모판 대치술 후 퇴원하여 본원 심장 내과 외래에서 
경구 Coumadin 투여 등 항응고 치료를 하면서 INR 
2.0~3.0정도로 유지하며 추적 관찰 중 이었다. 
진찰 소견 : 내원 당시 혈압 140/90 mmHg, 맥박 
90회/분, 호흡 20회/분, 체온 36.0℃였다. 복부 및 흉
부 진찰 상 특이 소견은 없었고, 신경학적 검사상 기면 
상태였으며 양측 동공의 크기는 같았다. 
검사실 소견 : 입원 당시 말초 혈액 검사상 혈색소 
12.1 g/dL, 백혈구 16.4×103 /μL, 혈소판 279×
103/μL였다. 간 기능 검사 및 혈청 전해질은 정상이었
고 BUN/Cr 39.5/1.6 mg/dL였으며, 혈액 응고 검사상 
aPTT는 79.3 sec(29~45sec)로 늘어나 있었다. 내원 
2개월전 승모 판막 대치술 시행 전의 기본 검사중 
aPTT가 82.3 sec로 늘어나 있어 시행한 상세검사인 
혼합검사에서 교정되지 않았으며, 루프스 항응고 인자
는 양성이었다. Anticardiolipin 항체 IgG는 75 GPU로 
양성, IgM은 음성이었고, 항핵 항체는 1：80으로 약 
양성, anti-DNA antibody는 음성이었다. 혈청 C3, C4
Fig. 1. Echocardiographic finding of mitral valve. A：parasternal long -axis view during diastole. The leaflets of mitral
valve are thickened and the anterior leaflet have the typical“hockey-stick”appearance (arrow). B：color doppler
image view of apical four-chamber view shows regurgitant zet of mitral valve (LA：left.atrium, LV：left.ventricle RA：
right.atrium, RV：right.ventricle). 
A B 
 Korean Circulation J 2003;33(7):620-624 622 
는 각각 71.8 mg/dL, 9.6 mg/dL로 낮았으며, 혈청 매
독 반응검사는 음성이었다. 환자 입원후 시행한 추적 
검사에서도 루푸스 항응고인자 및 Anticardiolipin 항
체 IgG 양성이었다. 
임상 경과：환자는 내원 3개월전 입원 당시 심초음
파 검사 시행후 중증 승모 판막 폐쇄부전증을 진단받았
다(Fig. 1). 당시 수술전 시행한 검사상 PTT 연장 소
견 및 항핵 항체, 항인지질 항체 양성으로 전신성 홍반
성 루푸스에 동반된 항인지질 항체 증후군으로 진단받
았으며 입원 21일째 승모 판막 대치술을 시행 받았다. 
수술 후 병리 조직 검사 상 승모판막에 2차성 변화로 
보이는 점액양 변성 및 섬유소 침착 소견 외에 Asch-
off body등 류마티스성 요인을 시사하는 특이 소견은 
관찰되지 않았다(Fig. 2). 환자는 별문제 없이 퇴원하
여 본원 심장 내과 외래에서 항응고요법등으로 치료받
던 중 퇴원 44일 후 내원 약 4시간 전부터의 의식 저
하를 주소로 본원 응급실 경유하여 입원하였다. 
입원 당시 시행한 뇌 전산화 단층 촬영상 대뇌 좌측 
꼬리핵 부위에 뇌실내 출혈 소견이 관찰되었다(Fig. 3A). 
환자는 뇌실 천자 외부 배액술을 시행 받았고 내원 10
일째 추적 시행한 뇌 전산화 단층 촬영상 뇌실내 출혈
이 줄어들어 있었다(Fig. 3B). 내원 18일째 시행한 뇌 
혈관 조영술에서 양측 내경 동맥 협착(Fig. 4A)및 이
로 인한 측부 혈관 생성 등 2차성 Moya moya 증후군 
소견을 볼 수 있었다(Fig. 4B). 이후 환자는 항응고제
와 steroid 치료를 병행 후 의식의 완전 회복 및 운동
기능 회복하여 퇴원 후 외래에서 경과 관찰 중 이다.  
 
고     찰 
 
항인지질 항체 증후군은 anticardiolipin 항체가 고
역가의 양성이면서 정맥 및 동맥 혈전증, 반복되는 유
산과 혈소판 감소증 등의 특징적인 임상상을 갖는 원발
성 항인지질 항체 증후군과 전신성 홍반성 루푸스 및 
그 외 자가 면역 질환에 의해 발생되는 이차성 항인지
질 항체 증후군으로 분류되는데,4) 원발성 항인지질 항
체 증후군의 정확한 병태 생리 기전은 아직 명확하지 
Fig. 2. Microscopic findings of mitral valve shows myoin-
timal cell proliferation, myxoid degeneration (open ar-
row) and fibrin exudation (star)(HE stain, × 100). 
Fig. 3. A：brain CT taken at admission shows intracerebral hemorrhage (arrow) in the posterior horn of left lateral
ventricle. B：brain CT taken 10 days after drainage shows much resolved hemorrhage. 
A B 
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않다. 본 증례에서는 루푸스 항응고 인자 및 anticar-
diolipin 항체 양성으로 항인지질 항체 증후군을 의심할 
수 있었으며, 항핵 항체 1：80 약 양성 및 볼 발진, 광 
과민성 등 임상 증상으로 전신성 홍반성 루푸스를 추정
할 수 있어 이차성 항인지질 항체 증후군에 합당하다고 
생각되었다. 항인지질 항체는 단독 또는 β2 glycopro-
tein, prothrombin, protein C, protein S와 같은 인지
질 결합 단백질과의 조합으로 음전하를 띠는 인지질과 
반응하는 자가 면역 항체다.9) 이런 자가 면역 항체 중
에는 lupus anticoagulant, anticardiolipin 항체, 그리
고 VDRL 검사에서 위양성으로 나타날 수 있는 항체들
이 포함되어 있다. 1986년 Chartash 등10)의 보고 이
후 혈청 내 항인지질 항체가 높아져 있는 전신성 홍반
성 루푸스 환자들에서 심혈관 질환, 특히 판막 질환이 
동반되는 경우가 많이 보고되고 있다.9)11) Cervera 등13)
의 연구에 의하면 anticardiolipin 항체가 있는 사람 중 
44% 정도에서 판막 이상이 동반된다는 보고가 있었으
며, 이에 따른 심장 판막 손상에 대한 항인지질 항체의 
역할에 관심이 모아졌으나, 아직 항인지질 항체의 자가 
면역성과 심장 질환 발생의 연관성에 대해서 확실히 밝
혀진 것은 없다. Roland 등15)은 전신성 홍반성 루푸스 
환자에서의 판막 질환은 항인지질 항체와 상관없이 빈
발한다고 보고하였다. 본 예에서 환자는 만성 신부전증
을 진단받았으나 이것이 항인지질 항체 증후군에 의한 
이차성 침범으로 인한 낭창성 신염인지는 확실치 않으
며, 뇨 화학 검사 및 24시간 소변 검사상 단백뇨가 없
는 점으로 보아 가능성이 높지는 않을 것으로 생각된다.  
본 환자의 뇌혈관 촬영 검사상 양측 대뇌 동맥 폐쇄
가 동반된 이차성으로 추정되는 모야 모야 증후군 소견
을 보였고, 이는 루푸스 등 과거력으로 볼 때 루푸스 
혈관염에 의한 동맥 폐쇄를 시사한다. 실제로 antipho-
spholipid 항체 양성인 환자군에서 뇌졸중등 뇌혈관계 
질환 및 심장 판막 질환을 일으킨다는 국내외 보고는 
많다. 한 국내 보고에17) 의하면 항인지질 항체증후군을 
진단받은 환자중 약 22%에서 동맥 폐색을 동반한 동
맥 혈전증을 진단 받았고 이중 약 15%에서 다발성 뇌
경색을 보였다. 특히 Barbut 등7)은 항인지질 항체 증
후군 환자에서 뇌경색이 발생한 환자를 대상으로 한 연
구 결과 약 86%에서 심장 판막 질환이 동반된다고 보
고하였으며, 허혈성 뇌혈관 질환의 과거력을 가진 성인
들을 대상으로 한 전향적 연구에18) 따르면 18%에서 
항인지질 항체 양성임을 알 수 있었다. 이러한 뇌심혈
관계 질환에 있어서 항인지질 항체가 하나의 독립된 위
험인자가 될 수 있느냐 하는 점에서는 아직까지 많은 
논란이 있다. Brey 등19)의 연구에 따르면 항인지질 항
체와 뇌졸중, 그리고 심근 경색증 사이에서 서로 독립
적 연관성을 보여주고 있다는 것을 알 수 있었으며, 또
한 최근까지 진행된 여러 다른 연구들에서도 뇌졸중 환
자에서 항인지질 항체가 흡연, 고혈압 등과 함께 독립
된 중요한 위험 인자가 될 수 있다는 것을 보여주고 있다. 
항인지질 항체가 뇌졸중 등을 일으키는 기전에 대해
서는 이러한 항인지질 항체가 혈소판, 여러 응고인자들 
Fig. 4. A：carotid angiography shows stenosis of internal carotid artery (arrow). B：internal carotid arteriogram shows
moya moya like vessel (open arrow) of middle cerebral artery (MCA). 
A B 
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그리고 혈관 내피세포에 영향을 미침으로써 혈전증을 
일으킨다고 알려져 있으나 확실치는 않다. 항인지질 항
체 증후군에는 혈전 생성에 대한 치료가 필수적이며 부
신 피질 호르몬, 아스피린, 헤파린 및 쿠마딘 등 항응고 
치료가 효과가 있다고 알려져 있다.20) 본 환자의 경우 
심장 판막 대치술 후 coumadin으로 항응고요법 시행
하면서 INR을 2.0~3.0 정도로 유지해 오고 있었다. 
항인지질 항체 증후군 환자에서 뇌졸중 및 일과성 허
혈성 발작등을 일으키는 경우는 많이 보고되었으나 본 
증례처럼 심장 판막 질환 및 동맥 혈전증에 의한 모야 
모야 증후군 소견을 동시에 보인 경우는 본 예가 처음
일 것으로 사료되어 이를 보고하는 바이다. 
 
요     약 
 
항인지질 항체 증후군 환자에 있어서 심장 판막질환
과 혈전증에 의한 뇌혈관 질환을 일으키는 경우는 많이 
보고 되고 있다. 그러나 항인지질 항체 증후군을 보이는 
전신성 홍반성 루푸스 환자가 심장 판막 질환과 함께 모
야 모야 증후군을 동반하는 경우는 극히 드물다. 본 환
자는 3일 전부터의 두통과 당일 의식 소실을 주소로 내
원하였다. 과거력상 전신성 홍반성 루푸스에 의한 2차
성 항인지질 항체 증후군을 진단 받았으며 승모판막 폐
쇄 부전증으로 승모 판막 대치술을 시행 받았다. 뇌 전
산화 단층 촬영상 좌측 뇌실 내 출혈이 발견되었으며, 
뇌혈관 조영술상 양측 내경 동맥에 협착과 Moya moya 
증후군 소견을 보였다. 환자는 뇌실 천자 외부 배액술을 
시행 받았으며, 회복하여 현재 외래 추적 관찰 중이다. 
 
중심 단어：항인지질 항체 증후군；전신성 홍반성 루푸
스；심장 판막 질환；Moya moya 증후군. 
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